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Abstract. 
Purpose: Nowadays, myelofibrosis can be cured only by allogeneic hematopoietic stem cell 
transplantation (allo-HSCT), but the transplantation experience is very limited worldwide. We 
retrospectively investigated the treatment outcome of myelofibrosis patients post allo-HSCT 
at National Taiwan University Hospital.  
Results: Eleven myelofibrosis patients received allo-HSCT. The median age at transplantation 
was 51 years old and the median time from diagnosis to transplantation was 10.1 months. All 
patients were classified as intermediate-2 or high risk based on the International Prognostic 
Scoring System (IPSS). Conditioning regimens were myeloablative in 5 and reduced-intensity 
in 6 patients. All patients achieved full donor chimerism, and post-transplantation bone mar-
row biopsies showed significant improvement of myelofibrosis in 3 patients. The trans-
plant-related mortality at 100 days post transplantation was 9%. Four patients had grade III-IV 
acute graft-versus-host disease. Six patients died, and the causes of death were GVHD (n=3), 
infection (n=2) and secondary graft failure (n=1). The estimated overall survival at two years 
was 45.5%. 
Conclusions: Allogeneic hematopoietic stem cell transplantation is effective in treating 
myelofibrosis and is associated with modest toxicity and post-transplantation complications. 
In order to improve the treatment outcome, we have to manage GVHD and infection more 
carefully. 
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中文摘要 
目的：異體造血幹細胞移植是唯一能根治骨髓纖維化之治療，本研究回溯分析台大醫院
骨髓纖維化病患接受移植之預後。 
結果：11 位病患接受移植，中位年齡為 51 歲，從診斷到移植的時間為 10.1 個月，病患都
屬中高/高度風險族群，5 位接受骨髓殲滅性化療，6 位接受減低強度療法。移植後，全部
病患均轉成全捐者基因嵌合體。3 位病患移植後骨髓病理切片顯示纖維化有明顯改善。移
植後 100 天之移植相關致死率為 9%，4 位病患發生第三至四級急性移植物抗宿主疾病。6
位病患死亡，死因包括移植物抗宿主疾病、感染、次發性移植失敗，2 年整體存活率為
45.5%。 
結論：異體造血幹細胞移植對骨髓纖維化具有療效，但移植相關的毒性及併發症仍相對
偏高；我們須積極克服移植物抗宿主疾病及感染所造成的併發症以改善病人存活。 
 
關鍵字: 骨髓纖維化、異體造血幹細胞移植、感染、預後、移植物抗宿主疾病 
 
前言 
 
骨髓纖維化 (myelofibrosis, MF) 是一種慢性
骨髓增生性腫瘤  (chronic myeloproliferative neo-
plasm, cMPN)，組織學特色是骨髓出現程度不一的
纖維化導致造血功能異常[1]，在周邊血液可以發現
淚滴狀紅血球、不成熟的白血球及紅血球。臨床特
色則是骨髓外造血、肝脾腫大、貧血及全身性的體
質症狀 (constitutional symptoms)；包括發燒、盜
汗、疲倦、皮膚搔癢和體重減輕等[2]。此疾病主要
好發於老年人，在西方國家的發生率約為每十萬人
口有 0.4 至 0.7 人，約有五分之一的病人發病年齡
小於 55 歲。這些病患臨床的表現差異頗大，症狀
輕微的人可能存活十年以上，而症狀嚴重且造血功
能明顯異常者平均存活少於三年[3]。因此如何正確
將病患分類是重要的臨床議題；目前評估該疾病的
預後狀況，主要依據疾病初診斷時的臨床表現及相
關危險因子來決定。臨床上常用的預後評估指標從
較早期的 Lille score [4]，其評估內容只有是否貧血 
(Hb＜10g/dL) 及白血球數目 (＜4 x 109/L 或＞30 x 
109/L) 兩個項目；到現在較常使用的國際預後評分
分類系統 (international prognostic scoring system, 
IPSS)，評估內容則包含五個項目：1.年齡大於 65
歲、2.全身性的體質症狀有無  (體重減輕大於
10%、不能解釋的發燒或盜汗 )、3.貧血  (Hb＜
10g/dL)、4.白血球增加 (＞25 x 109/L) 及 5.周邊血
液出現芽細胞 (blast≧1%)。以上兩種評估方法，當
病患分數越低則預後越好。以國際預後評分分類系
統為例，可分為低度風險族群 (low risk)：0 分，平
均存活時間為 135 個月；中低度風險族群 (inter-
mediate-1 risk)：1 分，平均存活時間為 95 個月；中 
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高度風險族群 (intermediate-2 risk)：2 分，平均存
活時間為 48 個月，及高度風險族群 (high risk)：≧
3 分，平均存活時間為 27 個月[5]。 
對於骨髓纖維化的治療，主要是依據病患的
年紀、身體狀況及預後評估指標的分數高低來決定
治療方針。對於沒有症狀的低度風險族群，可以採
行密切追蹤及觀察即可。若伴隨貧血表現，可接受
藥物治療諸如類固醇、雄性激素劑及紅血球生成刺
激因子等。若反應不佳則須仰賴定期輸血治療。倘
若 病 患 合 併 明 顯 脾 臟 腫 大 則 可 考 慮 接 受
hydroxyuria 藥物、脾臟局部放射治療或脾臟切除等
方法來改善症狀[6]。目前唯一有機會根治此疾病的
方法是接受異體造血幹細胞移植，故對於有症狀的
中、高度風險族群的病患，若其身體狀況許可或對
傳統治療無效，並有適合的捐贈者則可考慮進行異
體造血幹細胞移植。 
異體造血幹細胞移植的調理療法有兩種：(一) 
骨 髓 殲 滅 性 治 療  (myeloablative conditioning, 
MAC)，適用於較年輕的骨髓纖維化病患，其移植
相關死亡率  (transplant related mortality) 約為
36%，3 年存活率介於 40%至 70%之間[7]；(二) 減
低強度療法 (reduced-intensity conditioning, RIC)，
為近年來新發展的移植方式，可減少移植早期的死
亡率，其 3 年存活率和傳統異體造血幹細胞移植差
不多，對於較年長者或身體狀況無法承受殲滅性治
療者是一項不錯的選擇[8]。 
即便在歐美國家，對骨髓纖維化病患進行異
體造血幹細胞移植也仍處在起步階段，文獻報告也
屬少數，經驗十分有限。在東方的研究就更少了，
本文是台灣第一篇探討骨髓纖維化病患進行異體
造血幹細胞移植後，其移植物對抗宿主疾病 
(graft-versus-host disease, GVHD)、併發症、移植相
關死亡率 (transplantation related mortality, TRM) 
及整體存活時間 (overall survival, OS) 的分析報
告。 
 
病患資料 
 
本研究的收案對象為西元 2005 年至 2012 年
間在台大醫院診斷為骨髓纖維化且接受異體造血
幹細胞移植的病患，總計有 11 位，男性有 5 位，
女性有 6 位，中位年齡為 51 歲 (23 至 58 歲)。初診
斷時，全部的病患都患有貧血 (Hb＜10g/dL)，多數
的病患 (64%) 在周邊血液出現芽細胞，所有的病
表二：病患基本資料  (N＝11)
項    目 資料 
平均年齡，歲 (範圍) 51 (23-58) 
性別 (男：女) 5：6 
白血球增加 (＞25 x 109/L) 2 
貧血 (Hb＜10 g/dL) 11 
周邊血液出現芽細胞 (blast≧1%) 7 
全身性的體質症狀 11 
JAK2 V617F 突變※ (突變個案/全部個案) 4 / 7 
異常染色體變化 #  (異常個案/全部個案) 
Lille 分類，低/中/高 
IPSS 分類，低/中低/中高/高 
6 / 9 
0 / 6 / 5 
0 / 0 / 4 / 7 
Hb, Hemoglobin－ 血色素 
低：低度風險族群，中：中度風險族群，高：高度風險族群 
中低：中低度風險族群，中高：中高度風險族群 
IPSS, international prognostic scoring system－國際預後評分分類系統 
※7 位病患接受 JAK2 基因的突變分析 
#骨髓染色體檢查有 9 位病患有足夠的分裂細胞可供分析 
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患皆有全身性的體質症狀。骨髓的染色體檢查方
面，在 9 位擁有足夠分裂細胞可分析的病患中，有
6 位呈現預後不好的染色體核型表現。至於 JAK2 
基因的突變分析上：7 位病患接受檢驗，其中 4 位
呈現 V617F 突變檢查陽性反應。因此依據 Lille 分
類評估顯示 55%的病患屬於中度風險族群，45%的
病人屬於高度風險族群；若以國際預後評分分類系
統則有 36%的病患屬於中度風險族群，64%的病患
屬於高度風險族群。換言之，所有病患皆屬於較高
度風險程度的族群 (見表一、表二)  。 
 
移植相關資料 
 
從骨髓纖維化診斷到進行造血幹細胞移植的
中位時間為 10.1 個月 (範圍為 2.5 至 63.7 個月)。其
中 8 位病患接受親屬間人類白血球抗原 (human 
leukocyte antigen, HLA) 完全相合的捐贈，另外 3
位則為非親屬的捐贈，包含兩位 HLA 完全相合，
一位 HLA 不完全相合 (HLA-DR 及 DQ 不合，十分
之八相合)。至於造血幹細胞的來源，有 9 位使用周
邊血液幹細胞，2 位使用骨髓幹細胞；在調理療法
方面，有 5 位進行骨髓殲滅性化療 (myeloablative 
conditioning, MAC)，6 位則為減低強度療法 (re-
duced-intensity conditioning, RIC)。骨髓殲滅性化學
處方包含兩種藥物：busuflex (3.2 mg/kg/day) 連續
給藥 4 天及 cyclophosphamide (60 mg/kg/day) 連續
給藥 2 天；減低強度療法包含下列藥物：fludarabine 
(30 mg/m2/day) 連續給藥 5 天、busuflex (3.2 mg/kg/ 
day) 連續給藥 2 天及 cyclophosphamide (60 mg/kg/ 
day) 給藥 1 天。輸注的 CD34 陽性細胞數量平均為 
5.4 x 106/KgBW (1.04-10.1 x 106/KgBW) (見表三)。 
 
資料分析 
 
本研究統計採用 SPSS (IBM, USA) 與 
Statsdirect (England)軟體，進行資料分析。Fisher 
exact test 與 Mann-Whitney test method 用來比較兩
組間的統計差異。存活時間的計算是從接受造血幹
細胞移植至病患死亡日或最終之追蹤時間。P 數值
小於 0.05 則視為統計上有差異。 
 
結果 
 
移植後全部病患都成功植入 (engraftment)，
表三：移植相關資料 (N＝11)
項目 資料 
診斷到移植的時間，月 (範圍) 10.1 (2.5-63.7) 
捐者來源: 親屬間/非親屬間 (HLA 部分不相合) 8 / 3 (1) 
調理療法：MAC/RIC 5 / 6 
預防移植物抗宿主疾病處方 
  Cyclosporin A & Methotrexate * 
  Cyclosporin A & Mycophenolate # 
  Anti-thymocyte globulin @ 
 
5 
6 
3 
移植方式：PBSCT/BMT 9 / 2 
CD34+細胞數量/KgBW (範圍) 5.4 x 106/KgBW (1.04~10.1) 
HLA, human leukocyte antigen－人類白血球抗原 
MAC, myeloablative conditioning－骨髓殲滅性化學治療  
RIC, reduced-intensity conditioning－減低強度療法 
PBSCT, peripheral blood stem cell transplantation－周邊血液幹細胞移植      
BMT, bone marrow transplantation－骨髓移植 
* Cyclosporin A & Methotrexate, 環孢靈＆滅殺除癌－用於接受骨髓殲滅性化學治療處方的病患 
# Cyclosporin A & Mycophenolate, 環孢靈＆睦體康腸衣錠－用於接受減低強度療法處方的病患 
@ Anti-thymocyte globulin, 抗胸腺細胞球蛋白－用於接受非親屬捐贈者的病患 
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其中絕對嗜中性球總數超過 0.5 x 109/L 及 1 x 109/L
的中位天數分別為第 13 天 (範圍為第 6 天至第 54
天) 及第 15 天 (範圍為第 10 天至第 78 天)。所有
病患的血小板都可超過 20 x 109/L；其中 9 位病患
血小板大於 50 x 109/L (中位天數為第 34 天；範圍
為第 10 天至第 330 天) 。此外全部病患在移植後中
位天數第 24 天 (範圍為第 18 天至第 110 天)都轉成
全捐者基因嵌合體 (full donor chimerism)。關於急
性移植物抗宿主疾病 (acute graft-versus-host dis-
ease, aGVHD)，有 6 位 (55%) 病患發生第二至第四
級 的 急 性 移 植 物 抗 宿 主 疾 病  (Grade II-IV 
aGVHD)，其中 4 位病患更進展到第三至第四級的
急性移植物抗宿主疾病。而發生慢性移植物抗宿主
疾病 (chronic GVHD, cGVHD) 的病患有 7 位，其
中 4 位是局限型 (limited)，另 3 位是廣泛型 (ex-
tensive)。 
移植後 100 天存活的病患有 10 位 (90.9%)，
僅有一位因發生與移植相關的併發症而死亡 
(transplant related mortality, TRM)。在平均追蹤 2 年
後，6 位(54.5%) 病患死亡，分析造成死亡的原因
如下：有 3 位  (50%) 死於移植物抗宿主疾病 
(GVHD)、有 2 位 (33.3%) 死於感染併發症及 1 位 
(16.6%) 死於次發性移植失敗  (secondary graft 
failure) (見表四)。在平均追蹤 24.8 個月 (範圍為 1.5
至 48.1個月) 後，移植後 2年的整體存活率為 45.5% 
(見圖一)。 
分析造成移植後死亡的主要危險因子時，出
現第三至第四級的急性移植物抗宿主疾病相較於
小於等於第二級急性移植物抗宿主疾病是顯著的
死亡危險因子 (平均存活時間為 4.4 個月比上尚未
達到；P 數值為 0.005, 見圖二)。至於疾病本身的染
色體是否異常、或是移植前所接受的調理療法種類
屬於骨髓殲滅性或減低強度調理療法，對移植後的
植入狀況、移植物抗宿主疾病、移植相關死亡率及
整體存活都沒有顯著的影響 (圖表未附上)。 
值得我們特別注意的是移植前後骨髓纖維化
程度的變化，其中三位病患在移植前的骨髓切片呈
現明顯的造血功能細胞不足及嚴重的纖維化現
象；在移植後，骨髓病理組織切片明確顯示造血功
能細胞增加且骨髓纖維化現象顯著改善 (如圖三)。 
表四：移植後結果 (N＝11)
項目 資料 
成功植入，人 11 
  ANC＞0.5 x 109/L, 天 (範圍)  D13 (D6-D54) 
  ANC＞1 x 109/L, 天 (範圍) D15 (D10-D78) 
  PLT＞50 x 109/L, 天 (範圍) D34 (D10-D330) 
急性移植物抗宿主疾病  
  第二級至第四級 6 
  第三級至第四級 4 
慢性移植物抗宿主疾病 (N＝10)  
  局限型 4 
  廣泛型 3 
移植後 100 天內發生移植相關死亡率 (人) 1 
總死亡人數/死因 (人) 6 
  急性移植物抗宿主疾病 3 
  感染 (間質性肺炎、新型隱球菌腦膜炎) 
  次發性移植失敗 
2 
1 
ANC, absolute neutrophil count－絕對嗜中性球數目 
PLT, platelet－血小板 
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細究本研究中 6 位病患死亡原因 (表一)：編
號 1 的病患，為 43 歲女性，於移植後第 81 天發生
巨細胞病毒血症 (cytomegalovirus viremia) 及侵犯
到皮膚、腸道及肝臟的急性移植物抗宿主疾病，由
於對環孢靈 (cyclosporine A)、類固醇及他克莫司 
(tacrolimus, FK-506) 的治療效果不佳，並且合併
BK 病毒 (屬於一種多瘤性病毒) 再活化引起的第
四級出血性膀胱炎現象，不幸地，於移植後第 150
天因次發性移植失敗合併肺部嚴重感染而死亡。而
另外三位死於移植物抗宿主疾病的病患皆為出現
對藥物反應不佳之第四級排斥反應，包括編號 2 的
23 歲女性病患，接受骨髓殲滅性化療，於移植後第
49 天出現水瀉併腹部絞痛，大腸組織切片病理報告
確認為急性移植物抗宿主疾病，在抗排斥藥物改為
第二線免疫抑制劑 (他克莫司, FK-506) 併類固醇
治療後，腹瀉症狀逐漸改善，然而至第 119 天起出
現雙側肺部浸潤及半乳甘露聚醣檢測  (Galac-
tomannan Ag) 指數上升，於移植後第 236 天死於第
三級移植物抗宿主疾病及肺部黴菌感染相關併發
症；編號 5 的 51 歲女性病患接受減低強度療法移
植，於第 36 天發生皮膚丘疹，繼而腹痛、水瀉及
血便，大腸鏡檢查及病理組織切片證實為移植物抗
宿主疾病；同時於第 53 天發生巨細胞病毒血症，
由於難以控制的第四期移植物抗宿主疾病及後續
又併發的肺部黴菌感染，病患最後於移植後第 260
天死亡；及第三位是編號 9 的 58 歲男性病患，在
接受減低強度療法移植後，於第 27 天出現侵犯到
皮膚、腸道與肝臟的急性移植物抗宿主疾病，由於
排斥現象迅速惡化至第三級反應，且對於多種第二
線免疫抑制劑 (包括：他克莫司, FK-506 與抗胸腺
細胞球蛋白, ATG) 的治療反應不佳，最後仍於移植
後第 44 天死於第三級急性移植物抗宿主疾病相關
併發症。 
至於死於難以控制的感染的病患有兩位，一
位是編號 3 的 35 歲男性，接受骨髓殲滅性化療，
並沒有發生任何移植物抗宿主疾病，於移植後第
146 天發生乾咳、發燒及呼吸喘，經肺部電腦斷層
檢查顯示雙肺部瀰漫性浸潤，肺部病理組織報告為 
表五：研究結果與國外相關研究比較 
項目 NTUH EBMT Italy Norway 
個案數 11 103 46 92 
平均年齡 51 55 51 53 
疾病預後 (%)     
  低/中低 0 / 0 23 / 0 6 / 20 22 / 43 
  中高/高 36 / 64 0 / 77 54 / 20 32 / 3 
親屬間/非親屬間 (%) 73 / 27 32 / 68 70 / 30 51 / 49 
MAC/RIC (%) 45 / 55 0 / 100 0 / 100 39 / 61 
轉全捐者基因嵌合體 (%) 100 無資料 83 無資料 
移植相關死亡 (100 天,%) 9 16* 24 11 
aGVHD (Gr. III-IV,%)  36 11 36 (II-IV) 9 
移植後 2 年的存活率 45.5 70 63 57.8 
縮寫: NTUH, National Taiwan University Hospital－國立台灣大學附設醫院; EBMT, European Group for Blood and Marrow 
Transplantation－歐洲骨髓移植學會; Italy－義大利; Norway－挪威 
疾病預後：以國際預後評分分類系統 (IPSS) 進行評分 
低：低度風險族群，中：中度風險族群，高：高度風險族群 
中低：中低度風險族群，中高：中高度風險族群 
MAC, myeloablative conditioning－骨髓殲滅性化學治療 
RIC, reduced-intensity conditioning－減低強度療法 
Gr. III-IV, aGVHD, graft-versus-host disease－第三級至第四級急性移植物抗宿主疾病 
* 在 EBMT 的研究報告，移植相關死亡率的計算時間為移植後一年 
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圖一：移植後 2 年的整體存活率為 45.5% 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
圖二：當病患出現第三至第四級的急性移植物抗宿
主疾病，其平均存活時間僅為 4.4 個月，遠
比那些未發生或只發生第一至第二級的急
性移植物抗宿主疾病的病患差。(P 數值為
0.005) 
 
 
間質性纖維化及發炎，臨床上認為是感染所造成，
由於對藥物治療反應不好，持續的呼吸喘、低血氧
及生命徵象不穩定，於移植後第 172 天死於間質性
肺炎併呼吸衰竭；及編號 8 的 52 歲男性病患接受
減低強度療法，曾發生以皮膚表現為主的移植物抗
宿主疾病，經類固醇治療後逐漸改善，然而移植後
第 410 天開始有頭痛併噁心及嘔吐情形，沒有發
燒、腹痛或複視，腦脊髓液檢查發現開放性壓力過
高，確診為新型隱球菌 (cryptococcus neoformans) 
感染，經抗黴菌藥物治療後反應不佳，於第 456 天
發生血壓及血氧不穩、腎功能惡化，最後於移植後
第 470 天死於新型隱球菌腦膜炎併代謝性酸中毒休
克。 
 
討論 
 
由於骨髓纖維化的發生率低且多數因年紀及
共病狀況無法接受造血幹細胞移植，因此目前有關
骨髓纖維化病患進行異體造血幹細胞移植的文獻
相對有限，這是第一篇分析台灣骨髓纖維化病患進
行異體造血幹細胞移植的報告。為了進一步瞭解骨
髓纖維化接受異體造血幹細胞移植在東西方的差
異，我們針對本篇研究與其他三篇國外的報告進行
比較 (表五) [9-11]，顯示接受移植的平均年齡皆小
於 55 歲，換言之，只有較年輕的病患有機會接受
目前唯一可以根治骨髓纖維化的治療，年紀過大或
是體力不佳的病患還是只能接受支持性與和緩性
治療。依據國際預後評分分類系統的比較，本研究
的病患全部歸類為中高度或高度風險的族群，相對
於國外約有四分之一至二分之一屬於低度或中低
度風險，因此移植的困難較高，檢討起來，可能因
為台灣對骨髓纖維化病患進行移植的態度較為保
守，只有等到病情惡化到相當程度後才安排移植，
也因此移植成績略遜於國外的報告。移植後 2 年的
整體存活率，歐洲骨髓移植學會為 70%，義大利及
挪威的報告為 60%上下，而我們的研究為 45.5%。 
在移植捐贈者方面，大多以親屬間移植為
主，只有歐洲骨髓移植學會的報告以非親屬間的移
植居多 (68%)。移植前的調理療法部分，歐洲骨髓
移植學會及義大利的個案全部接受減低強度療
法，而本研究與挪威的個案則骨髓殲滅性化療與減
低強度療法皆有。多數的病患都可以達到移植後轉
成全捐者基因嵌合體。移植後 100 天的移植相關死
亡比例不等，介於 9%至 24%之間。而發生第三級
至第四級急性移植物抗宿主疾病部分，本研究的發
生率為 36%，高於其他三組研究，可能與我們的病
患皆為高度危險族群有關，因為高度危險族群病患
通常有較高的細胞激素 (cytokine)，移植後較易發 
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圖三：一位病患造血幹細胞移植前、後骨髓纖維化現象的系列比較：病理組織切片顯示在移植前呈現明顯
的造血功能細胞不足 (HE stain 染色, 200X, A) 及呈現嚴重的纖維化現象 (reticulin stain, 200X, B)，
而移植後，病理組織切片顯示造血功能細胞增加且骨髓纖維化現象明顯改善 (C 及 D) 
 
 
生急性移植物抗宿主疾病。 
我們進一步分析與移植相關併發症死亡率的
危險因子，發現在 Abelsson et al 的研究中，若是
病患接受減低強度療法將比那些接受骨髓殲滅性
化療的病患似乎有較低的移植相關併發症死亡率 
(5.8% vs. 17.5%, P=0.1994)。而 Bacigalupo et al 與
Kroger et al 的研究族群皆是接受減低強度療法的
造血幹細胞移植；其中 Bacigalupo et al 指出骨髓纖
維化的高度風險族群明顯出現較高的移植相關併
發症死亡率 (高度風險族群 41% vs. 低度風險族群
8%, P=0.0149) ，而 Kroger et al 的報告顯示人類白
血球抗原不相合及高度風險族群皆是出現高移植
相關併發症死亡率的危險因子。在本研究中唯一死
於移植後 100 天內的病患就是死於難以控制的第三
級急性移植物抗宿主疾病，同時也造成移植後血小
板未曾達到 50 x 109/L。其他二位病患死於進展至
第三至四級移植物抗宿主疾病，侵襲的部位以下腸
胃道為主，不管對於第一線或第二線的抗排斥藥物
治療效果皆不佳。另外兩位病患分別於移植後 6 個
月死於間質性肺炎併呼吸衰竭，及移植後 14 個月
死於新型隱球菌腦膜炎併代謝性酸中毒休克。總
結，本研究 6 位病患死亡的原因，以發生第三級至
四級移植物抗宿主疾病 (50%) 最多，其次分別為
感染 (33.3%) 及次發性移植失敗 (16.6%)，此結果
與國外三篇研究的死亡原因分析相似；我們認為本
研究平均 2 年整體存活率較其他三組研究低，可能
歸納的原因如下：(1) 我們的病患皆是中高度/高度
風險族群，疾病的分類較為晚期及惡性；(2) 移植
A 
C 
B
D
移植前 HE stain, 200X
移植後 HE stain. 200X
移植前 reticulin stain, 200X
移植後 reticulin stain, 200X
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後發生第三與第四級急性移植物抗宿主疾病的比
率較高；(3) 本研究的個案數只有 11 人，研究個案
數太少也是影響統計結果的重要因素之一。 
異體造血幹細胞移植固然有機會根治骨髓纖
維化，但其移植過程仍有相當程度的風險；所以對
於出現貧血、肝脾腫大或全身性體質症狀，但因年
紀長、共病因素或沒有適合捐贈者來進行造血幹細
胞移植的骨髓纖維化病患，除了傳統的藥物或輸血
治療，目前較新的治療選擇是 JAK 激酶抑制劑 (諸
如 ruxolitinib) [12]，根據 Harrison 及 Verstovsek 等
人的研究顯示[13,14] ruxolitinib 可以有效改善脾臟
腫大的情形及減輕該疾病引起的全身性體質症
狀，進而改善生活品質，但仍需密切注意此藥引起
的骨髓抑制副作用，針對發生第三級以上嚴重的血
小板低下或貧血，可藉由減低藥量來獲得改善。近
來值得關注的是經由次世代定序的方式，發現 
Calreticulin (CALR) 基因突變好發在那些沒有 
JAK2 或 MPL 基因變異的慢性骨髓增生性腫瘤病
患[15,16]，其中骨髓纖維化的病患約有四分之一會
帶有 CALR 基因突變。這些病患較不易出現貧血或
合併其他的基因異常，同時有較佳的預後[17]。所
以 CALR 基因突變預期將可當作骨髓纖維化病患
診斷時及預後風險評估的生物標的，未來也可能是
治療時選擇的分子標靶。 
 
結論 
 
我們的經驗顯示異體造血幹細胞移植確實對
於某些骨髓纖維化病患能提供治癒的機會，不管是
接受骨髓殲滅性化療或減低強度療法都能達到完
全植入的成效。而移植後 100 天發生的移植相關死
亡率為 9%，是屬於可接受的毒性反應；至於移植
後高死亡率的主要因素為，發生第三級至第四級的
急性移植物抗宿主疾病及感染併發症，這是我們針
對這類病患進行移植時，必須積極克服的重要議
題。隨著經驗累積，透過適當的移植候選人篩選，
可以在疾病相對早期或診斷不久時就找出中高度
危險族群，即可安排異體造血幹細胞移植，相信可
以進一步改善移植成績。 
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